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抄録：症例は 25 歳の男性．主訴は血痰．1999 年 8 月より主訴および微熱が出現．胸部X線写
真，胸部造影 CT，MRAおよび大動脈造影にて肺底区動脈大動脈起始症と診断した．同年 9
月，異常動脈の結紮・離断ならびに左肺下葉切除術を施行した．異常動脈は直径 9 mmで下行
大動脈より起始し，肺の一部は S10 を中心として暗赤色に変色していた．下葉へ流入する本
来の肺動脈は2本のみ存在し，各々径2.5 mmであった．術後経過は良好で23病日に退院した．
手術から 14 年 9 か月経過したところで施行した 3D-CTで，異常動脈切離断端に瘤化の無いこ
とを確認し得た 1例を経験したので報告する．
キーワード：肺底区動脈大動脈起始症，肺分画症，Pryce I 型
は じ め に
　肺底区動脈大動脈起始症は，従来 Pryce Ⅰ型の肺
分画症として分類されていたが，大動脈から分岐し
た異常動脈が気管支走行が正常な肺組織に流入する
ため，近年は「肺分画症」と区別して取り扱われる
先天異常である1）．その外科治療で大動脈から分岐
する異常血管の切離を行う場合，処理方法によって
は切除断端の瘤化も懸念されている2，3）．今回，本
症に対する手術施行から 14 年 9 か月後に，大動脈
より分岐する異常血管を切離した断端に動脈瘤化な
どの異常がないことを確認する機会を得たので，若
干の文献的考察を加え報告する．
症 例
　症例：25 歳の男性．
　主訴：血痰，軽度の発熱．
　家族歴・既往歴：特記すべきことはない．
　喫煙歴：20 本 /日× 6年．
　現病歴：25 歳時に上記主訴が出現して当院内科
へ初診し，精査・加療で入院となった．胸部 CT，
MRA（Magnetic resonance angiography）および
大動脈造影で肺底区動脈大動脈起始症と診断し，手
術目的に当科へ紹介となった．
　入院時現症：身長 169.0 cm，体重 63.0 kg，体温
36.7℃，血圧 110/60 mmHg，その他特記すべき所
見はなかった．
　入院時血液生化学的検査：WBC 5.100 µl，好中
球 59.0％，リンパ球 31.0％，Hb 13.3 g/dl，血小板
13.7×104/µl，ESR 8 mm/h，PT＞100％，APTT 
41.0 sec，T-P 6.9 g/dl，LDH 311 IU/l，CRP（－）
　呼吸機能検査：VC 5.4 l，％VC 128％，FEV1.0 
4.29 l
　血液ガス検査：PO2 119.9 mmHg，PCO2  41.3 mmHg
（Room Air）
　画像検査：胸部X線写真では，左下肺野縦隔側
にシルエットサイン陽性の異常陰影をみとめた
（Fig. 1）．胸部 CTで左下葉 S10 を中心にみとめた
スリガラス様浸潤影は器質化肺炎あるいは気道内出
血の吸引性肺炎を疑い，また，肺底区へ繋がる異常
症例報告
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血管の一部がみとめられた（Fig. 2）．MRAの第 8
胸椎レベルでは，大動脈から左下葉へ向けて分岐す
る異常血管をみとめた．本来の肺動脈は異常動脈が
分布する肺底区まで達するものはなかった（Fig. 
3）．大動脈造影においても同じく第 8胸椎レベルで
分岐する異常血管を 1本みとめた．この異常血管は
S10 を中心とした肺底区へ分布しており（Fig. 4），
静脈相では通常の肺静脈へ還流していた．以上よ
り，S10 に向かって分布する肺底区動脈大動脈起
始症と判断し，可及的に S10 の区域切除を考慮し，
初診から 1か月後に手術を施行した．
　手術所見：全身麻酔下に分離肺換気を確立して右
側臥位とし，左後側方切開，第 6肋骨床にて開胸し
た．開胸時，胸水や癒着はみられず，肺全体に軽度
の炭粉沈着が見られたが，気腫性変化はなかった．
左肺下葉表面は S10 を中心として暗赤色に変色し
ていた．肺を腹側へ圧排して観察すると，異常動脈
は直径 9 mmで下行大動脈より分岐していた（Fig. 
Fig. 1　 A chest X-ray film on admission shows 
abnormal shadows in the left lower lung ﬁeld.
Fig. 2　 Diffuse ground-glass opacity can be seen in 
the left S10, suggesting pulmonary hem-
orrhage, but with no evidence of bronchial or 
parenchymal abnormalities in the posterobasal 
segment of the left lower lobe.
Fig. 3　MR angiography shows the aberrant artery.
Fig. 4　 Aortogram reveals a large anomalous 
artery arising from the descending aorta 
and sup plying the left posterior basal 
segment.
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5）．この異常血管を大動脈からの分岐根部から
3 mm末梢側の位置で，両端を1-0非吸収性合成糸，
中間を 2-0 非吸収性合成血管縫合糸による貫通結紮
1本を含む 3重結紮で切離した．下葉へ流入する本
来の肺動脈は 2本存在したが，径が約 2.5 mmと極
めて細径であったこと，さらに異常血管の支配領域
と正常肺との境界が不整かつ不明瞭であることか
ら，異常肺の残存を危惧して区域切除とはせず，左
肺下葉切除術を施行した．上下肺葉間の分葉は良好
であった．
　病理組織所見では，術中に表面の所見から器質化
した肺と思われた S10 領域の割面内部はほぼ正常
で，他の気管支や肺実質ともに正常であった．な
お，細気管支付近にも細気管支付近には通常よりも
やや拡張した肺動脈がみられ，異常動脈の弾性線維
染色では血管の中膜が弾性線維に富み肥厚してい
た．
　術後経過：経過は良好で 8病日に胸腔ドレーンを
抜去，17 病日に大動脈造影を行ない異常動脈切離
断端に異常がないことを確認後，23 病日に退院と
なった．その後，外来にて 6か月から 1年毎のイン
ターバルで胸部MRI と胸部 CT を交互に行い，6
年間の経過観察を行ったが変化がなく終診とした．
しかし，切離断端の瘤化を懸念する報告も出てきて
おり4），本症例は術後 14 年を経過していたが，年
齢が 40 歳を超えたことから連絡をとり精査を行っ
た．術前にみられた血痰や易感染性などの症状はな
く，再診時の血圧も正常であった．なお，3D-CT
による検討では，切離断端の瘤化などの異常はみら
れなかった（Fig. 6）．
考 察
　肺分画症は正常肺と分離して存在する異常肺組織
があり，1946 年に Pryce が肺分画症と命名した5）．
肺分画症は肺葉外分画症と肺葉内分画症に分類さ
れ，肺葉外分画症では正常肺と隔たり存在するが，
肺葉内分画症は正常肺と共通の臓側胸膜で被包され
ている．この肺葉内肺分画症は I型：迷入動脈が正
常肺組織に分布，II 型：迷入動脈は迷入された肺お
よび周辺の肺に分布，III 型：迷入動脈は分画肺に
のみ分布，の 3型に分類される5）．肺分画症の定義
は「正常肺と分離する肺組織の存在」，「大循環から
の血液供給」の二つを満たすことであり，Pryce I
型は大動脈から正常肺に大循環血が流入する先天
異常であることから，現在では肺底区動脈大動脈
起始症として肺分画症とは独立した疾患とされてい
る1，6，7）．なお，肺分画症と肺底区動脈大動脈起始症
Fig. 5　 Intraoperative findings show an 
aberrant artery supplying the left 
basal segment from the thoracic 
descending aorta （arrow）.
Fig. 6　 On July 10, 2014, three-dimensional 
computed tomography was performed 
and showed no aneurysmal change of 
the cut end of the aberrant artery 
branch.
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の特長について（Table 1）に示した．
　肺底区動脈大動脈起始症によると思われる症状は
ほぼ 50 ～ 66.7％の症例にみられ1），その有症状例
の多くは血痰もしくは喀血で，次いで血管雑音，発
熱，胸部違和感であった1，8）．一方で 20％は無症状
ながら胸部異常陰影にて発見されている9）．血痰，
喀血が生じる原因としては異常動脈還流部が強度の
肺高血圧となるため瘤化した肺小血管の破裂，さら
に肺動静脈瘻を生じることが知られている10）．これ
らを放置すると大量喀血をきたす可能性があるた
め，治療としては手術が第一選択とされる11） ．
　本疾患の診断には大動脈から直接分岐する異常血
管の描出と，下葉気管支の正常走行の確認が必要と
され12，13），造影 CT，大動脈造影，MRAなどが有
用である．自験例では大動脈から肺底区へ流入する
異常血管を 1本みとめ，静脈相では正常の肺静脈へ
還流していること，さらに気管支の走行が正常で
あったことから本症と確定診断した．
　手術術式についてHesselら14）は，①異常動脈と
その病的な還流肺の切除，②肺組織が正常であれば
異常動脈の結紮切離，③肺動脈欠損を伴う異常動脈
の流入であれば異常動脈と肺動脈の吻合．の 3 術
式を挙げている．わが国ではこれまでの報告 56 例
のうち，このうち①に相当する異常血管の処理と
肺葉切除（46.4％）あるいは区域切除（16.1％）が
多くみられた15）．近年では肺葉切除や区域切除を
行わず，Hessel らの②に相当する異常血管に対し，
胸腔鏡下に自動縫合器で閉鎖あるいは切離を行う報
告も散見される9，16）．本例では，左肺下葉表面は暗
赤色に変色し，異常血管の支配領域と正常肺との境
界が不整かつ不明瞭であったことから，①に相当す
る病的な還流肺を含めた左肺下葉切除術を選択し
た．
　大動脈から分岐する異常血管の切離を行う場合，
下行大動脈からの分岐根部に近接しすぎると閉鎖部
血管壁の緊張が強くなるため，やや末梢側で離断し
た方が安全といわれている3）．また，切離処理方法
によっては切除断端の瘤化も懸念される．肺底区動
脈大動脈起始症に対する異常血管切除断端の瘤化
については，術後わずか 3か月で瘤化した報告があ
Table 1　 Comparison of extra-lobar pulmonary sequestration, intra-lobar pulmonary sequestration, and anomalous 
systemic arterial supply to the basal lung （adapted from ref. 22））.
　 肺葉外肺分画症 肺葉内肺分画症 肺底区動脈大動脈起始症
胸膜被包 あり 正常肺とともに 分画肺はない
頻度
まれ 肺葉外に比べ多い．肺分画症の
85％1，19）
頻度の記載無し1） 国内で約 56 例の
報告15）
性差 男性優位 なし なし15）
好発部位 気管分岐高～横隔膜直上部 下葉縦隔側　60 ～ 90％が左側 下葉
左右差 左＞右（5：1） 左＞右（2：1） 左＞右（10：1）15），両側性はまれ20）
合併奇形 50％以上 まれ まれ
横隔膜へルニア 30％合併 合併せず 合併なし
動脈血供給 大動脈（異常動脈は細小） 体動脈（大動脈） 大動脈
還流静脈 奇静脈・半奇静脈 肺静脈 肺静脈
気管支との交通 なし あることがある 正常気管支への影響あり
症状
症状は少ない 気道と交通すれば，咳嗽，喀痰，
発熱，血痰
血痰・喀血（自覚症状を有するも
の 66.7％1））
その他
過去に副肺と呼ばれた 真菌感染，抗酸菌感染がみられ
ることあり
肺化膿症21）がみられることあり
治療
確定診断され症状が無ければ経
過観察も可能
外科的切除 外科的切除，異常血管の遮断ある
いは切離
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り17），本例のように 14 年以上にわたって異常なく
経過する反面，術後早期に瘤化が発生し得ることも
認識しておく必要がある．しかし，その頻度につい
ては，術後長期経過観察により詳細な検討したもの
がなく不明である．肺葉内分画症においては異常動
脈の血管壁は構造的に脆弱と考えられており，体循
環系の高圧に長期間暴露された場合に血管壁の破綻
が起こることもあり17），肺底区動脈大動脈起始症に
おいても慢性炎症に曝されることから同様の変化を
きたすことが予想される．これまでの報告では異常
動脈の太さは記載のあるもので 4～ 20 mm，平均
11 mmであるが15），感染による内頸動脈瘤の形成
報告もみられ18），私見としてたとえ 10 mm以下で
あっても，大循環系の血圧負荷が及ぶ場所での瘤化
については，その危険性を十分に考慮しておくべき
ものと考えている．本例では，結紮の緊張がおよび
にくく且つ嚢状とならないように分岐根部から
3 mm末梢側の位置で，貫通結紮 1本を含む 3重結
紮で切離した．
　今回，左下葉切除＋異常血管離断から 14 年 9 か
月後に 3D-CT を用いて切離断端に瘤化がないこと
を確認し得た．肺底区動脈大動脈起始症について術
後 14 年以上に及ぶ遠隔期の報告は検索しえた範囲
で他にみられなかった．今後も 2～ 3年毎に経過観
察を行い，離断した異常血管断端の拡張や形状変化
の有無を経過観察し，異常があれば大動脈ステント
グラフト内挿術も検討する予定である．
　なお，本論文の要旨は，第 116 回日本胸部外科学会関
東甲信越地方会において発表した．
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LONG-TERM FOLLOW-UP OF ANOMALOUS SYSTEMIC ARTERIAL SUPPLY  
TO THE BASAL LUNG: A SURGICAL CASE REPORT
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　Abstract 　　 We report the long-term follow-up of a case of relatively rare congenital anomalous 
systemic arterial supply to the basal lung.  A 25-year-old male presented with hemoptysis and low-grade 
fever and underwent chest roentgenography, computed tomography （CT）, and MR angiography （MRA）. 
Aortography revealed an anomalous systemic arterial supply to the left basal lung.  Physical examination 
revealed no abnormal ﬁndings except for weak breathing sounds around the left lower back lung ﬁeld. 
In September 1999, the patient underwent surgical operation.  By intrathoracic observation, the aberrant 
artery （9 mm in diameter） was found to branch from the thoracic aorta and to supply the left basal seg-
ment.  Telangiectasia on visceral pleura of the S10 was observed.  Although two pulmonary arteries were 
observed, they were as thin as 2.5 mm.  The aberrant artery was separated after triple ligation and left 
lower lobectomy was performed. He was discharged from hospital 23 days after the operation. On July 
10, 2014, 14 years and 9 months after the surgery, 3D CT was performed and showed no aneurysmal 
change of the cut end of the aberrant artery branch.  The postoperative course was uneventful and the 
patient is doing well at 14 years and 9 months after surgery.
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